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Olgu Sunumu / Case report

Klippel Trenaunay sendromu

Kliopel Trenaunay syndrome

Sefer Usta, Murat Glunday
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Klippel Trenaunay sendromu varikositeler, cilt lekelen-
meleri ve ekstremite hipertrofisinin birlikte bulundugu
dogustan bir sendromdur. Poliklinik gartlarinda gortilme
siklig1 gittikce artmaktadir. Klippel Trenaunay sendromu
genellikle ameliyatsiz tedavi edilmesine ragmen, derin
venlerinde yetmezlik olmayan hastalar cerrahi olarak
da tedavi edilebilir. Hastaligin derin ven trombozu ve
pulmoner emboli gibi mortaliteyi artiran ve onlenebilir
olan komplikasyonlar: dikkate alindiginda, bu hastalik
grubunun daha erken tespit edilmesi ve incelenmesi
gerekmektedir.

Anahtar sozciikler: Komplikasyon; tani; Klippel Trenaunay;
tedavi.

Klippel Trenaunay sendromu (KTS) ilk defa 1900
yilinda Klippel Trenaunay tarafindan ‘naevus vasculous
osteohipertrophicus’ olarak tanimlanmistir. 1907 yilin-
da Frederick Parkes Weber’in arteriyovenoz fistul bul-
gusunu eklemesiyle Klippel Trenaunay Weber sendromu
adin1 almigtir." Nadir gorillen dogustan bir hastalik olup
sarap lekesi (port wine) tarzinda kitandz hemanjiyom-
lar, dogustan venoz anomaliler ve iskelet ve yumusak
doku hipertrofisi ile karakterizedir.” Etyopatogenezi
tam olarak aydinlatilamamigstir. Cogunlukla sporadik
olarak goruilmesine ragmen, otozomal dominant olarak
kalitildig1 ve gen defektinden kaynaklandigi bildirilmis-
tir.”! Cinsiyet farki yoktur. Klippel Trenaunay sendromu
dogumda veya erken bebeklik doneminde ortaya cikar.
Bu yazida oldukg¢a nadir rastlanan, KTS tanisi konulan
ve klinigimizde tedavi edilen beg olgu sunuldu.

Klippel Trenaunay syndrome is a congenital syndrome
characterized by varicosities presenting with skin
pigmentations and limb hypertrophy. The incidence has been
increasing in outpatient clinic. Although the management
of Klippel Trenaunay syndrome is primarily nonoperative,
the patients without any deep vein insufficiency can be
operated. We believe that this disease group should be
investigated further early detection, considering that the
complications of the disease with increasing mortality
including deep vein thrombosis and pulmonary embolism
can be prevented.

Key words: Complication; diagnosis; Klippel Trenaunays;
treatment.

OLGU SUNUMU

Olgu 1- On iki yagindaki erkek hasta, son alt1 aydir
sag bacaginda ozellikle futbol antrenmanlarindan sonra
artan agri yakinmasi ve ailesinin fark ettigi sag bacak
odemi ile klinigimize bagvurdu. Hastanin fizik mua-
yenesinde sag alt ekstremite boyunun sola gore 1.8 cm
daha uzun oldugu, capinin ise 2 cm daha genis oldu-
gu saptandi. Ayrica sag alt ekstremite boyunca sarap
lekesi seklindeki renk degisikligi dikkat cekti. Klippel
Trenaunay sendromu dusuniilerek manyetik rezonans
(MR) anjiyografi cekildi. Hastanin MR filmlerinde sag
bacak vendz faz karelerinde deformite izlenmemek-
le birlikte ultrasonografik (USG) goruntulerde derin
vendz yetmezlik saptandi. Hastaya varis ¢orabi ve ozel
medikal destek coraplar1 onerildi ve tedaviye baglandi.
Yaklasik bir yillik takip sonucunda hastanin bacak
odemi yakinmasi azaldi ve fizik muayenede mezura ile
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Sekil 1. Sag bacakta 0.5-0.8 cm ¢ap farki olan hasta.

yapilan dl¢timlerde ekstremitedeki ¢ap farkinin 1 cm’ye
dugtugi saptandi (Sekil 1).

Olgu 2—- On dort yaginda kiz ¢ocugu dogumundan
beri sag bacaginda renk degisikligi, 6dem ve yorgun-
luk hissi nedeniyle klinigimize basvurdu. Hasta sag
bacaginda son bir yildir varislerin olustugunu belirtti.
Hastanin fizik muayenesinde sag alt ekstremitenin 3 cm
daha genis oldugu ve bu ekstremitede pigmente alanla-
rin i¢inde yer yer varikdz degisikliklerin oldugu izlendi.
Doppler ultrasonografide (USG)de sag safenofemoral
bileskede yetmezlik saptandi. Hastanin ameliyati kabul
etmemesi nedeniyle hastaya kalsiyum dobesilat 500 mg
2x1 tedavisi bagland1 ve varis ¢orab1 kullanmasi onerildi
(Sekil 2).

Olgu 3—- On dokuz yasinda erkek hasta, cocukluk
cagindan beri sag bacaginda renk degisikligi oldugunu
ve daha Once herhangi bir tedavi gormedigini bildirdi.
Son zamanlarda sag bacagindaki agrilarin ve sigliklerin
arttigindan yakindigi i¢in klinige bagvuran hastanin
Doppler USG’sinde derin vendz yetmezlik saptandi. Bu
nedenle hastaya kalsiyum dobesilat 500 mg 2x1 tedavisi
bagland:r diz alt1 orta basin¢h varis ¢orabi kullanmasi
onerildi (Sekil 3).

Olgu 4- Sekiz yasinda kiz ¢cocugunun sag alt ekstre-
mitesinde sislik ve renk degisikligi oldugu daha bebeklik
caginda iken ailesi tarafindan fark edilmis. Okula bagla-
diktan sonra sag bacagindaki 6demin bityiimesi ve uzun-
luk farkinin artmasi nedeniyle hasta klinigimize bagvur-
du. Klippel Trenaunay sendromu tanisi konulan hastaya
Doppler USG c¢ekildi. Sag alt ekstremitede derin venoz
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Sekil 2. On dort yasinda kiz ¢ocugunda pig-
mentasyonun yaninda yer yer varikoz degisik-
likler de izlenmekteydi.

yetmezlik saptandi. Varis corabi Onerilen ve ilag tedavisi
baglanan hasta poliklinik takibine alindi (Sekil 4).

Olgu 5- Kirk bes yasinda erkek hasta, genclik
yillarindan beri sag bacaginda siglik yakinmas: ile
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Sekil 3. On dokuz yasinda erkek hasta.
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Sekil 4. Sekiz yasindaki hastanin goruntuisi.

klinigimize bagvurdu. Hastanin dykiisiinden son birkag
yildir sag alt ekstremitede siglik ve agrilarda da belirgin
artis oldugu ogrenildi. Ayrica bilek seviyesinde yaralar
olugsmaya baglamisti1. Fizik muayenesinde iki ekstremite
arasinda c¢ap farki ile birlikte, sag bacakta sarap lekesi
tarzinda renk degisikligi vardi. Cekilen venoz Doppler
USG’de safenofemoral bileskede yetmezlik saptandi.
Derin venodz sistem normaldi. Ameliyatta safenofemoral
bileskeye ligasyon, buyuk pakelere mini insizyon ile
pake eksizyonu uygulandi. Hasta varis ¢orabi onerilerek
taburcu edildi (Sekil 5).

TARTISMA

Klippel-Trenaunay sendromu genellikle dogumda
veya erken bebeklik doneminde ortaya ¢ikan, kiitanoz
hemanjiyoma, dogustan ven6z anomaliler, iskelet ve
yumusak dokuda hipertrofi ile karakterize olan ve
genellikle tek ekstremite tutulumuyla giden hiperplazi
sendromlarindan biridir. Hastaligin etyolojisi bilin-
memektedir. Klippel-Trenaunay sendromu %85 tek
tarafli, %12.5 iki tarafl, %2.5 capraz iki tarafli, %10
hastada da her iki alt veya ust ekstremiteyi etkiler.*!
Olgularimizda tek ekstremite tutulumu vardi.

Mayo klinikte yapilan bir calismada KTSde %98
oraninda sarap lekesi hemanjiyom, %72 varis ya da
vendz malformasyon %67 oraninda bacak hipertrofisi
saptanmustir.’® Karakteristik cilt lezyonu sarap lekesi
tarzda kuitanoz hemanjiyomlardir. Koyu pempe renk-

Sekil 5. Kirk bes yasinda erkek hasta ameliyat Oncesi
gortuintusi.

lidir. Normal ciltten kesin bir demarkasyon hattiyla
ayrilir. Ayrica ciltte hiperpigmente nevi, mermer gori-
numlu deri (cutis marmoratus), telenjiektaziler gorile-
bilir. Olgularimizda ozellikle sag alt ekstremiteyi tutan
kapiller hemanjiyom ve mermer goruniimlu deri goru-
nimi izleniyordu.

Hemihipertrofi genellikle tek ekstremiteyi tutar.
Dogumdan sonra yavag yavas olusmaya baglar. Asil neden
yumusak doku ve yag fazlaligidir. Kemik dokusunun
agir1 gelisimi de hipertrofiye katkida bulunur. Ayaktan
baldira dogru vendz geniglemeler gorulur. Browse ve
ark.nin'” yaptiklar1 bir caligmada 49 KTS’li hastada
derin vendz sistemde hipoplazi/aplazi %18 oraninda
saptanmistir. Redondo ve ark.®! ise bu orani1 %22 olarak
bildirmiglerdir. Yuzeyel venoz anomali olarak kugik
venlerde ektazi, varikozite, malformasyon ve persistent
embriyonik ven geklinde gorulebilir.”! Caligmamizda
iki hastada sadece yuzeyel venoz yetmezlik, ii¢c hastada
derin vendz yetmezlik saptandi. Hastalarin timiinde tek
ekstremitede hipertrofi vardi.

Ayrica bu sendromda kraniyofasiyal bolgede: mega-
lensefali, mental retardasyon®!" parmaklarda poli-
sindaktili"'?" gorulebilir. Hiperkoagulabilite, tromboz
ve pulmoner emboli! gibi komplikasyonlar gelisebilir.
Baskerville!¥ KTS’de pulmoner emboli insidansini
9%14-22 arasi olarak bildirmisgtir.

Vaskiller girisim Oncesi derin vendz sistemin goriin-
tulenmesi onemlidir. Bu amagla Doppler USG tarama
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amacl kullanilabilir ve bir yasindan buyuk hastalar-
da arteriyovendz (AV) malformasyonlar1 saptanabilir.
Manyetik rezonans vaskiller lezyon bacak boyunca
uzandigl durumlarda derin pelvik ve torasik alanin
incelenmesi amaciyla kullanilir. Arteriyografi beyin ya
da spinal kord tutulumundan stipheleniliyorsa endikedir.
Venografi ¢ok sik kullanilmaz. Hastalarimizin timuinde
vendz yetmezlik tanisi i¢in Doppler USG kullanildi.

Klippel-Trenaunay sendromunun tedavisi primer
olarak konservatif ve semptomatiktir. Varis ¢oraplari ve
pnomotik kompresyon tedavisi vendz yetmezligi azaltir.
Selulit ve tromboflebit antibiyotik, analjezik, bacak
elevasyonu ile tedavi edilir. Profilaktik olarak aspirin
tekrar eden tromboflebit, cerrahi girisim ve hamilelik
oncesi kullanilabilir. Pek ¢ok merkez venoz yetmezlik
icin cerrahi girisimden kaginir. Bunun nedeni olarak,
cerrahi tedavi sonrasi enfeksiyon, lenfatik akinti, ciltte
ayrilma gibi komplikasyonlarin sik kargilagilmasindan-
dir. Ayrica varis cerrahisi sonrasi rekuirensin %50 civa-
rinda oldugu bildirilmistir.'* Se¢ilmis olgularda cerrahi
girisime alternatif olarak skleroterapi veya endovenoz
lazer ablasyon uygulanabilir. Calismamizda bir hastada
vendz yetmezlik nedeniyle safen vene ligasyon ve pake
eksizyonu uygulandi. Hastanin bir yillik takiplerinde
hentiz herhangi bir sorunla karsilasilmadi.

Sonu¢ olarak, bu hastaligin c¢ocuklugun erken
donemlerinde tanisi konularak uygun destek tedavisi-
ne baglanmasinin, vendz yetersizligin engellenmesinde
onemli oldugunu duigiinityoruz. Erken donemde baslana-
mayan tedavi sonucu, hastalarin bir miktar onlenebile-
cek ekstremite cap ve ¢evre farklarinin 6nlenemedigini
ve tedavide gec kalmig bu hasta grubunun alt ekstremite
venodz yetersizliklerine daha erken ve daha komplike
bir sekilde maruz kaldiklarina inaniyoruz. Zaten sinirl
olan tedavi seceneklerinin daha erken ve sistemli kul-
laniminin maksimum yarari saglayabilecegine inantyor
ve erken taninin 6nemine dikkat ¢ekmek istiyoruz.

Cikar cakismasi beyam

Yazarlar bu yazinin hazirlanmasi ve yayinlanmasi
asamasinda herhangi bir ¢ikar cakigmasi olmadigini
beyan etmiglerdir.

Finansman

Yazarlar bu yazinin arastirma ve yazarlik siirecinde
herhangi bir finansal destek almadiklarini beyan etmis-
lerdir.
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